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Mujer de 39 años.

Antecedente de mioma 

suberoso variante de 

células atípicas.

En tratamiento de 

reproducción asistida. 

Nuevo hallazgo de 

hidrosalpinx, miomas 

intramurales y 

subserosos. 

Salpingectomía y 

biopsia de mioma 

uterino.  

HISTORIA CLÍNICA 

Leiomioma de núcleos 

atípicos. 
Miomectomía. 



No hay evidencia de 

alteraciones en las 

secuencias de difusión ni tras 

administración del contraste 

en los miomas uterinos que 

sugieran radiológicamente 

signos de agresividad.

Resonancia Magnética de 

pelvis



H&E



H&E



H&E

Proliferación densa de células musculares 

lisas desordenadas.

Núcleos atípicos de forma redonda /ovoide

Macronucleolo y halo perinucleolar.

Ocasionales células gigantes multinucleadas.



H&E



H&E

Vasos con disposición en «asta de ciervo».



Caldesmon



Caldesmon



PAS

En algunos citoplasmas se identifican 

inclusiones redondas eosinófilas.

Halo perinucleolar

Células gigantes multinucleadas



P53



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

1.  LEIOMIOSARCOMA

No mitosis

No necrosis

P53 –

2.  LEIOMIOMA DE NÚCLEOS ATÍPICOS

3.  LEIOMIOMA DEFICIENTE EN FUMARATO HIDRATASA

Histología

Atipia

No mitosis

No necrosis



Fumarato

hidratasa



Fumarato

hidratasa



DIAGNÓSTICO

LEIOMIOMA DEFICIENTE EN FUMARATO 

HIDRATASA ESPORÁDICO
- No historia clínica de leiomiomas cutáneos

- No historia clínica de cáncer renal

- Estudio genético negativo para mutación germinal



HEREDITARIO
Síndrome de leiomiomatosis y cáncer renal 

hereditario

ADQUIRIDO/ESPORÁDICO
Leiomioma deficiente en fumarato hidratasa

La mayoría de pacientes desarrollaran 

leiomioma deficiente en fumarato hidratasa 

de aparición en edad temprana 

Criterios Diagnósticos:

• Historia familiar o personal  de 

leiomiomas cutáneos

• Carcinoma renal 

• Leiomiomas uterinos

La mayoría NO se asocian al síndrome 

(Baja Sensibilidad y Especificidad)

Puede ser una pista importante para 

considerar clínicamente el diagnostico 

del síndrome de leiomiomatosis y 

cáncer renal hereditario. 

No se requiere estudio genético si no 

hay mas características diagnósticas. 

De todos los miomas uterinos  que se 

estudian, hasta el 1% tienen este déficit.

DIFERENCIAL



Cadena de reacciones 

enzimáticas 

descompone glucosa 

utilizando O2. 



Acumulación de 

enzimas y precursores 

metabólicos



Cambio del metabolismo de 

fosforilación oxidativa por la glucolisis 

aerobia que genera el Efecto 

Warburg.  

Aumento concentraciones de 

precursores metabólicos que actúan 

en otras vías metabólicas (HIF1-a, 

PDGF, GLUT 1, VEGF, TGF-a )

Genera: proliferación celular, glucolisis 

y angiogénesis en los tejidos e 

incrementar procesos pro-tumorales. 

EFECTOS



CONCLUSIONES

- No todos los leiomiomas de células atípicas son de núcleos

bizarros y hay que tener en cuenta el déficit de fumarato

hidratasa como diagnostico diferencial.

- Histología característica

- Leiomioma deficiente en fumarato hidratasa no se asocia al

síndrome de leiomiomatosis y cáncer renal hereditario.

- Hay que identificarlo porque puede ser una pista importante

para sospechar el síndrome de leiomiomatosis y cáncer renal

hereditario.

- No es necesario hacer estudio genético.
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